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OBJECTIFS 


Diagnostiquer une nephropathie glomerulaire 
Argumenter I'attitude therapeutique et planifier le suivi du patient. 


I es glomerulopathies sont la cause de 20 a 50 % des cas d'in- 
suffisance renale terminale et, bien que relativement rares, 
represented a ce titre une charge importante pour le bud- 
get de I'assurance maladie. Elies se manifestent par une protei- 
nurie, une hematurie, des oedemes, une hypertension arterielle 
et eventuellement une insuffisance renale, signes diversement 
associes en syndromes glomerulaires. Un diagnostic precoce et 
un traitement precis permettent parfois de les guerir, toujours 
d'en attenuer les consequences et de ralentir revolution vers 
I'insuffisance renale terminale. 


DIAGNOSTIC 




POINTS FORTS 


fa comprendre 


Les syndromes glomerulaires resultent de la combinaison 
de 5 signes : albuminurie, hematurie micro- ou 
macroscopique sans caillot, insuffisance renale, 
hypertension arterielle et oedemes ; I'un quelconque 
d'entre eux doit faire chercher les autres, I'albuminurie 
etant le plus constant. La decouverte d'un syndrome 
glomerulaire permet d'affirmer I'existence d'une 
glomerulopathie. Certains syndromes glomerulaires sont 
fortement associes a une glomerulopathie particuliere 
dans un contexte clinique precis, tels le syndrome 
nephrotique pur et primitif de I'enfant a la nephrose 
lipoYdique par lesions glomerulaires minimes, I'hematurie 
macroscopique contemporaine d'une rhinopharyngite 
febrile a la maladie de Berger... La biopsie renale n'est 
alors pas toujours indiquee. Plus souvent, un syndrome 
glomerulaire donne peut exprimer differentes 
glomerulopathies. La biopsie renale est alors 
indispensable pour porter un diagnostic lesionnel precis 
sur lequel reposent le pronostic et le traitement. 


ClRCONSTANCES DE DECOUVERTE 

Un syndrome glomerulaire est decouvert dans les circons- 
tancessuivantes: 

- depistage d'une proteinurie et (ou) d'une hematurie par 
bandelette reactive a I'occasion d'un examen systematique : 
medecine du travail, medecine scolaire, vaccination, grossesse ; 

- apparition d'oedemes, d'une hypertension arterielle ou 
d'une insuffisance renale qui font chercher obligatoirement une 
proteinurie ; 

- hematurie macroscopique en I'absence de cause urolo- 
gique et d'infection urinaire ; 

- recherche systematique et reguliere au cours d'une 
maladie generale degenerative (diabete, amylose...) ou inflam- 
matoire (lupus erythemateux, angeite...) en voie d'identification 
ou pendant la surveillance de celle-ci. 


Une glomerulopathie peut se presenter sous forme d'une 
association de syndromes glomerulaires. Ainsi, une 
forme maligne de glomerulonephrite post-infectieuse ou 
une nephropathie lupique grave peuvent se manifester 
par la combinaison d'un syndrome nephritique, d'un 
syndrome nephrotique et d'un syndrome de 
glomerulonephrite rapidement progressive. Un syndrome 
glomerulaire n'elimine pas les autres. 

Lorsque la maladie ne touche que le rein a I'exclusion des 
autres organes, la glomerulopathie est dite primitive ; 
sinon elle est dite secondaire. Un syndrome glomerulaire 
peut etre la manifestation revelatrice de diverses 
maladies generales (amylose, lupus erythemateux 
dissemine (LED), cryoglobulinemies, angeites, 
endocardites). La biopsie renale en apporte la preuve et 
les indications therapeutiques. 
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MALADIES 

ET GRANDS SYNDROMES 


Nephropathie glomerularie Nephro-urologie 


EXAMEN CLINIQUE 

1. Interrogatoire 

II recherche : 

- des signes fonctionnels urinaires actuels ou passes, des 
douleurs lombaires, une hematurie qui n'explique une proteinu- 
rie que si elle est macroscopique et tres abondante ; 

- une infection recente, en particulier cutanee ou ORL ; 

- des symptomes extrarenaux et generaux ; 

- une exposition meme ancienne a un toxique industriel ou 
medicamenteux ; 

- des antecedents personnels ou familiaux de nephropathie, 
de goutte, de diabete, de surdite ou de troubles oculaires. 

2. Examen physique 

II recherche : 

- des oedemes des membres inferieurs, des lombes, du 
visage, des membres superieurs, et s'ils sont volumineux, des 
sereuses. Peu importants, ils ne se manifestent que par une 
prise de poids; 

- une hypertension arterielle (HTA), une hypervolemie, 


une defaillance cardiaque, une valvulopathie ; 

- des signes generaux et des anomalies extrarenales : cuta- 
nees, neurologiques, pulmonaires, ORL et digestives ; 

- des foyers infectieux. 

II se termine par I'examen macroscopique des urines qui peu- 
vent etre louches ou limpides, ou d'une couleur anormale. 

Examens complementaires 

La decouverte d'une proteinurie implique : 

- un dosage ponderal dans la totalite des urines des 24 
heures et une electrophorese des protides seriques et urinaires. 
Une proteinurie constitute de plus de 60 % d'albumine et une 
proteinurie > 2 g/jour sont, jusqu'a preuve du contraire, d'ori- 
gine glomerulaire. 

L'electrophorese des protides urinaires precise le caractere 
selectif (> 80 % d'albumine) ou non de la proteinurie et permet 
de deceler la presence de chaTnes legeres d'immunoglobulines ; 

- une numeration des hematies dans les urines (patholo- 
gique si > 10 000/mL ou 10/mm 3 ou 6/champ microscopique 
de 0,3 mm de diametre) au mieux par un compte d'Addis Ham- 
burger. L'hematurie peut etre microscopique ou macroscopique 


Pour approfondir... 


1 / Semiologie 

Les glomerulopathies sont des maladies 
renales dans lesquelles I'atteinte glome- 
rulaire est isolee ou largement predomi- 
nante, au moins en debut devolution. 
Elies sont responsables de 20 a 50 % 
des cas d'insuffisance renale terminale. 
Elies s'expriment par une proteinurie, 
une hematurie, une HTA, des oedemes 
et une insuffisance renale diversement 
associes en syndromes glomerulaires. 

La proteinurie, faite principalement 
d'albumine, en est 
le signe le plus constant. Elle est 
le resultat d'une anomalie de la barriere 
de filtration glomerulaire. 

Proteinurie et hematurie sont detectees 
par une bandelette reactive. 

La proteinurie est definie par I'elimina- 
tion dans les urines d'une quantite de 
proteines superieure a 100 mg/j. Ses 
composants sont etudies par electro- 
phorese des protides urinaires. Dans les 
syndromes glomerulaires, elle est 
d'abondance tres variable et composee 
de 60 % ou plus d'albumine ; mais une 


proteinurie superieure a 2 g/j est 
presque toujours d'origine glomerulaire. 
Le debit de la proteinurie est un facteur 
pronostique essentiel dans les nephro- 
pathies chroniques. 

Toute albuminurie n'est pas synonyme 
de glomerulopathie. L'orthostatisme, 
I'exercice physique intense, une fievre 
elevee, I'insuffisance cardiaque conges- 
tive, une levee d'obstacle, une pyelone- 
phrite aigue, une HTA a chiffres eleves 
peuvent induire une proteinurie, en 
regie generale inferieure a 2 g/j, qui doit 
disparaTtre avec sa cause. Les memes 
facteurs peuvent majorer une albuminu- 
rie preexistante. 

Une proteinurie n'est pas toujours une 
albuminurie : I'hemoglobinurie, 
la myoglobinurie, la proteinurie de 
Bence Jones, la lysozymurie sont des 
proteinuries. Enfin, certaines glomerulo- 
pathies peuvent n'entraTner 
ni proteinurie ni hematurie a certains 
moments de leur evolution. 

L'hematurie est definie par la presence 
d'hematies dans I'urine en quantite 


anormale (L 10 000/mL ou par min, ou 
10/mm 3 ou 6 par champ microscopique 
de 0,3 mm de diametre). Elle est 
macroscopique lorsque le debit d'hematies 
est superieur a 10 6 /mL ou min (urines 
de couleur bouillon sale ou rouges). 
L'hematurie n'est affirmee que par I'etu- 
de microscopique du culot urinaire. Elle 
est mesuree a distance des regies, d'un 
exercice physique intense ou d'une 
infection urinaire. La presence de cylin- 
dres hematiques ou d'hematies dysmor- 
phiques dans les urines fraTches signe 
I'origine glomerulaire. 

Une hematurie glomerulaire ne s'accom- 
pagne jamais de caillots. 

Une hematurie microscopique n'est 
jamais la cause directe d'une albuminu- 
rie > 0,5 g/j. Mais il ne faut pas oublier 
que la majorite des hematuries macro- 
scopiques sont dues a une infection 
urinaire, une uropathie, un cancer du 
rein et une tumeur urotheliale qui sont 
cherchees prioritairement. 
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(> 10 6 /mL) et dormer alors aux urines une coloration rosee, 
rouge brique ou brunatre (bouillon sale). Une hematurie glome- 
rulaire ne s'accompagne jamais de caillots. La presence de cylin- 
dres hematiques a I'examen microscopique du culot urinaire 
indique classiquement I'origine glomerulaire du saignement. 

La decouverte d'une proteinurie de faible abondance et (ou) 
d'une hematurie doit faire verifier la sterilite des urines avant 
la poursuite des investigations. 

Une glomerulopathie peut ne se manifester que par une 
hematurie sans proteinurie ou une proteinurie sans hematu- 
rie voire etre asymptomatique a certains moments ; 

/ un dosage de la creatinine serique, indispensable, devant une 
proteinurie ou une hematurie meme de faible debit ; 

/ une echographie renale precise la taille et les contours des reins 
et I'absence de dilatation des cavites excretrices. Une urogra- 
phie intraveineuse (UIV) est effectuee au moindre doute d'uro- 
pathie en I'absence de contre-indication (insuffisance renale 
avancee, proteinurie de Bence Jones). 

Diagnostic differentiel 

1. Proteinuries ne necessitant pas 
d'explorations complementaires renales 

Elies sont inferieures a 2 g/jour. Ce peut etre : 

/ une proteinurie orthostatique, chez un sujet jeune et longiligne, 
en I'absence d'hematurie, d'insuffisance renale et d'hyperten- 
sion arterielle. Elle disparaTt en clinostatisme strict ; 

/ une proteinurie sans glomerulopathie liee a une fievre elevee, un 
exercice physique intense, une insuffisance cardiaque conges- 
tive, une HTA a chiffres eleves, une levee d'obstacle urinaire, une 
pyelonephrite aigue. Elle doit disparaTtre avec sa cause. 

2. Causes non primitivement glomerulaires 
de proteinurie 

/ Les nephropathies interstitielles chroniques : responsables de 
proteinuries tubulaires de faible debit contenant moins de 60 % 
d'albumine. Les reins sont petits et bosseles. 

/ Les nephropathies tubulo-interstitielles aigues : toxiques, immu- 
noallergiques, bacteriennes (pyelonephrite aigue [PNA]...), 
virales (virus de Hantan), ou au cours des maladies systemiques 
(sarcoTdose, syndrome de Sjogren, de Dobrin). Certaines d'entre 
elles peuvent etre responsables d'une proteinurie abondante et 
d'une hematurie micro- ou macroscopique pouvant faire evo- 
quer une glomerulopathie. La biopsie renale est ici souvent 
indispensable au diagnostic. 

/ Les nephropathies vasculaires : la nephro-angiosclerose beni- 
gne est evoquee devant une HTA ancienne insuffisamment 
traitee, une proteinurie de faible debit et I'absence d'hematurie. 

La nephro-angiosclerose maligne est evoquee devant 
une HTA maligne ou acceleree (fond d'oeil au stade III ou IV). 
La proteinurie peut etre abondante et s'accompagner d'hema- 
turie. La nephro-angiosclerose maligne peut etre primitive ou 
secondaire, en particulier a une glomerulopathie. 

La micro-angiopathie thrombotique est beaucoup plus rare. 
Elle touche les arterioles afferentes et (ou) les glomerules. Elle 
peut etre cause ou consequence d'une HTA maligne. 


3. Glomerulosclerose et lesions de hyalinose 
segmentaires et focales secondaires a une 
reduction nephronique. 

Elies se manifestent par une proteinurie eventuellement 
abondante, mais en regie generale sans syndrome nephrotique. 


DESCRIPTION DES SYNDROMES 
GLOMERULAIRES 

Syndrome nephrotique 

II est defini par une proteinurie superieure a 3 g/j et une albu- 
minemie inferieure a 30 g/L. N'importe quelle glomerulopathie 
peut provoquer un syndrome nephrotique. 

Celui-ci est dit pur lorsqu'il ne comporte ni hematurie, ni 
insuffisance renale organique, ni HTA. Le syndrome nephrotique 
pur et primitif est I'expression habituelle de la nephrose lipoT- 
dique (ou glomerulopathie a « lesions glomerulaires minimes ») 
ou, plus rarement, de la glomerulonephrite extramembraneuse. 

Le syndrome nephrotique se manifeste par des oedemes sou- 
vent massifs et avec anasarque. Exceptionnellement, les oede- 
mes manquent lorsque les lesions glomerulaires sont associees 
a une tubulopathie avec perte de sel (collapsing glomerulopathy 
chez les sujets d'origine africaine infectes par le VIH). 

II se complique de thromboses, d'infection, de denutrition, 
d'hyperlipemie qui menacent le pronostic vital. 

/ Les thromboses veineuses sont de diagnostic difficile en raison 
des oedemes. La thrombose des veines renales n'est bien sou- 
vent revelee que par une embolie pulmonaire. Les thromboses 
arterielles sont plus frequentes chez I'enfant que chez I'adulte. 
/ Les complications infectieuses sont plus frequentes chez I'en- 
fant : pneumonie et peritonite a pneumocoque, peritonite a coli- 
bacille. Elles sont favorisees par les corticoTdes et les immuno- 
suppresseurs. 

/ L'hypercholesterolemie, parfois considerable, porte sur les 
fractions VLDL et LDL les plus atherogenes. 

/ Une hypovolemie, contrastant avec les oedemes, peut survenir 
a la phase initiale et en cas de syndrome nephrotique massif. Elle 
est favorisee par I'emploi de diuretiques. Elle peut etre respon- 
sable, tout particulierement chez I'enfant et chez le sujet age, 
d'insuffisance renale aigue fonctionnelle, puis organique. Elle 
favorise la survenue de thromboses. 

/ Le traitement symptomatique du syndrome nephrotique 
repose d'abord sur le regime sans sel strict et la restriction 
hydrique. Les diuretiques, thiazidiques ou diuretiques de 
I'anse, ou anti-aldosterone sont habituellement indispensa- 
bles, mais doivent etre employes avec prudence (v. supra). 
Une hypovolemie responsable d'hypotension ou d'insuffi- 
sance renale aigue peut justifier la perfusion d'albumine 
humaine a 20 %. Une anti-coagulation prophylactique, non 
sans danger, doit etre discutee lorsque I'albuminemie est 
inferieure a 20 g/L. 

Les inhibiteurs de I'enzyme de conversion (IEC) et les antago- 
nistes du recepteur de I'angiotensine II (ARA II) peuvent 
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MALADIES 

ET GRANDS SYNDROMES 


Nephropathie glomerularie Nephro-urologie 


Pour approfondir... 


2 /Barriere de filtration glomerulaire 

La barriere de filtration glomerulaire qui 
ultrafiltre 180 L de plasma par jour 
retient les molecules de poids molecu- 
laire superieur a 70 000 daltons et de 
taille superieure a 42 A telles les immu- 
noglobulines et I'albumine. Elle laisse 
passer I'hemoglobine, la myoglobine, les 
chaTnes legeres d'immunoglobulines... 

La barriere de filtration glomerulaire est 
constitute de 3 elements superposes de 
dedans en dehors : 

I la lamina fenestrata des cellules endo- 
theliales qui laisse passer les proteines 
librement ; 

I la membrane basale composee de 

3 couches, la lamina rara interna, 

la lamina densa, la lamina rara externa. 
La lamina densa est constitute d'un 
tamis tres serrt de fibres de collagene 
de type IV qui rtalise un obstacle mtca- 
nique au passage des macromoltcules ; 

I les fentes de filtration sont des espaces 
compris entre les pieds des podocytes 


et recouverts d'une fine membrane. 
Lamina rara externa et fentes de filtration 
contiennent des prottines anioniques 
qui jouent un role important dans 
I'impermtabilitt relative de la barriere 
de filtration aux prottines plasmatiques 
chargtes pour la plupart ntgativement. 
La barriere de filtration glomtrulaire 
pathologique est responsable d'une 
albuminurie et (ou) d'une htmaturie. 
L'albuminurie rtsulte d'anomalies 
diversement assocites : 

I la disparition des charges anioniques 
de la barriere de filtration glomtrulaire, 
qui est le mtcanisme avanct de 
la prottinurie au cours des syndromes 
ntphrotiques avec Itsions glomtrulaires 
minimes ; 

I des alttrations anatomiques de 
la barriere de filtration souvent 
intriqutes lites a : des anomalies 
varites de la composition et de 
la structure de la membrane basale 
et des fentes de filtration ; des depots 
d'immunoglobulines endo- ou extra- 


membraneux ; la proliftration et (ou) 
I'activation des cellules titulaires du 
flocculus (cellules endothtliales, mesan- 
giales, podocytes) ou a un afflux de 
cellules migrtes (polynucltaires, 
monocytes - macrophages), et (ou) 
des modifications du cytosquelette des 
podocytes, de la localisation et de 
I'expression des moltcules d'adhtsion 
prtsentes a leur surface ; 

I une production de cytokines pro- 
inflammatoires, de radicaux superoxyde, 
de prottases ainsi que I'activation du 
compltment qui jouent certainement un 
role important mais relativement imprecis ; 
I des modifications de I'hemodynamique 
glomerulaire (augmentation de debit et 
[ou] de la pression hydrostatique dans 
les capillaires glomerulaires). 
L'hematurie suppose une rupture, 
souvent difficile a mettre en evidence, 
de la membrane basale glomerulaire 
permettant le passage d'hematies dans 
la chambre urinaire. 


diminuer le debit de proteinurie. L'hypercholesterolemie des 
syndromes nephrotiques chroniques doit etre traitee par fibrate 
ou statine. 

Syndrome nephritique 

Le syndrome nephritique est defini par une proteinurie, en 
regie generale de debit modere, une hematurie microscopique 
abondante ou macroscopique, une hypervolemie avec HTA sou- 
vent mal toleree (oedeme pulmonaire, encephalopathie hyper- 
tensive) et des oedemes pouvant predominer, au debut, au visage 
et aux membres superieurs. Une insuffisance renale moderee 
I'accompagne souvent. Le syndrome nephritique s'installe en 
moins de 48 heures (aigu) ou sur plusieurs semaines (subaigu). 

II traduit habituellement un encombrement des lumieres des 
anses capillaires par une « proliferation » endocapillaire (glome- 
rulonephrite proliferative endocapillaire) ou des depots endo- 
membraneux d'immunoglobulines. 

La proliferation endocapillaire est composee de cellules 
mesangiales et (ou) endotheliales et (ou) de polynucleaires 
(glomerulonephrite aigue post-streptococcique ou infectieuse) 
et (ou) de monocytes macrophages (cryoglobulinemies de type 
I ou II). Les thrombus sont faits de volumineux depots endo- 
membraneux d'immunoglobulines (cryoglobulinemies de type I 


ou II, lupus erythemateux dissemine [LED]), plus rarement de 
fibrine (micro-angiopathie thrombotique glomerulaire). Throm- 
bus et proliferation endocapillaire peuvent coexister (LED, 
cryoglobulinemies). 

Le traitement symptomatique des syndromes nephritiques 
aigus repose sur le regime sans sel, la restriction hydrique et les 
diuretiques auxquels il peut etre necessaire d'adjoindre des anti- 
hypertenseurs. 

Syndrome de glomerulonephrite 

RAPIDEMENT PROGRESSIVE 

II est defini par une proteinurie habituellement moderee, une 
hematurie macroscopique abondante ou macroscopique, et une 
insuffisance renale d'aggravation rapide pouvant conduire a I'e- 
puration extrarenale en moins d'une semaine. C'est une urgence 
diagnostique et therapeutique. 

II traduit une necrose de certaines anses capillaires glome- 
rulaires (micro-angeite) et une proliferation extracapillaire 
aboutissant a une destruction nephronique irreversible (glo- 
merulonephrite extracapillaire). Lorsque la proliferation extra- 
capillaire est pure, la pression arterielle reste longtemps nor- 
male. Elle est elevee lorsqu'elle est associee a une proliferation 
endocapillaire. 
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1. Glomerulonephrites extracapillaires pures 

/ En I'absence de depots immuns, les maladies responsables sont 
le syndrome de Wegener, la micropolyangeite ou polyangeite 
microscopigue, le syndrome de Churg et Strauss. 

/ Une fluorescence lineaire le long des membranes basales glomeru- 
laires et la presence dans le serum d'anticorps anti-membrane 
basale glomerulaire (MBG) indiguent une glomerulonephrite par 
anticorps anti-MBG. 

2. Glomerulonephrites endo- et extracapillaires 

Lorsgue la proliferation extracapillaire est associee a une 
proliferation endocapillaire, il s'agit de glomerulonephrites a 
depots immuns granuleux : 

- d'origine bacterienne (septicemies, endocardites, suppurations) ; 

- au cours d'un purpura rhumatoTde, d'un lupus erythema- 
teux aigu dissemine, d'une cryoglobulinemie de type I ou II (gui 
donne rarement une proliferation extracapillaire). 

Le traitement symptomatigue de la necrose des anses 
capillaires glomerulaires et de la proliferation extracapillaire 
repose, dans la majorite des cas, sur la perfusion intraveineuse 
de 500 mg a 1 g/j de methylprednisolone pendant 2 ou 3 jours de 
suite suivie par I'administration orale de 1 mg/kg/jour de predni- 
sone ; du cyclophosphamide en bolus mensuels de 0,7g/m 2 y est 
presgue toujours associe. Lorsque la glomerulopathie est secon- 
daire a une infection bacterienne, le traitement de cette der- 
niere est generalement suffisant. 

Syndrome d'hematuries 

MACROSCOPIQUES RECIDIVANTES 

II associe une hematurie macroscopique souvent contempo- 
raine d'une infection aigue ORL a une proteinurie inferieure a 
2 g/24 heures et retrocede spontanement en quelques jours. 
II est tres evocateur d'une maladie de Berger et peut s'accompa- 
gner d'une HTA et d'une alteration de la fonction renale habi- 
tuellement reversibles. La simultaneity des signes ORL et 
renaux permet d'eliminer le diagnostic de glomerulonephrite 
aigue post-streptococcique au cours de laquelle les signes 
renaux apparaissent apres un intervalle libre de plusieurs jours a 
plusieurs semaines et ne recidivent pas. 

II peut egalement reveler une hematurie familiale benigne, 
due a une finesse anormale et hereditaire liee a I'X des membranes 
basales glomerulaires ou un syndrome d'Alport, maladie heredi- 
taire egalement, qui conduit a I'insuffisance renale les sujets de 
sexe masculin atteints. Mais I'infection urinaire, la lithiase, les 
tumeurs du rein et des voies excretrices sont des causes beau- 
coup plus frequentes d'hematurie macroscopique. 

Syndrome de 

GLOMERULONEPHRITE CHRONIQUE 

II associe proteinurie, hematurie et HTA. II conduit a I'insuffi- 
sance renale d'un seul tenant ou par poussees, au terme de 
quelques mois a plusieurs dizaines d'annees. 

Le traitement symptomatique du syndrome de glomerulone- 
phrite chronique repose sur le regime peu sale, la maTtrise 
parfaite de I'HTA (pression arterielle systolique [PAS] < 125 ; 


pression arterielle diastolique [PAD] < 75mmHg) en utilisant 
prioritairement les molecules possedant un effet antiproteinu- 
rique et de protection nephronique propre : IEC, ARA II, antical- 
ciques non dihydropyridiniques (verapamil et diltiazem). 

Biopsie renale 

Les syndromes glomerulaires sont I'expression des glomeru- 
lopathies. Mais I'identification clinico-biologique de ceux-ci est 
insuffisante, dans la majorite des cas, pour porter un diagnostic 
lesionnel precis permettant d'etablir leur traitement optimal et 
d'en fixer le pronostic. II n'existe, en effet, pas de parallelisme 
strict entre la symptomatologie et les lesions histologiques. La 
biopsie renale est done indispensable. 

Les differents syndromes glomerulaires peuvent s'associer 
ou se succeder chez un meme malade. 

1. Technique 

Elle necessite: 

- une hemostase normale (temps de saignement, plaquettes, 
fibrine, taux de prothrombine, temps de cephaline active) ; 

- une pression arterielle normale ; 

- la presence de 2 reins de taille normale ou peu diminuee ; 

- I'absence de dilatation des cavites excretrices ; 

- la determination du groupe sanguin, la recherche d'agglu- 
tinines irregulieres et du sang compatible a disposition ; 

- I'arret des medicaments diminuant I'agregation plaquet- 
taire 10 jours avant; 

- I'obtention du consentement eclaire du malade. 

On preleve au minimum deux echantillons pour examen en 
microscopie optique et par immunofluorescence. 

Ce geste impose un repos strict en decubitus dorsal pendant 
les 24 heures suivantes avec controle horaire pendant les pre- 
mieres heures des constantes hemodynamiques, de la fosse 
lombaire et de la coloration des urines. 

Elle peut se compliquer d'un hematome perirenal immediat 
ou retarde, qui necessite parfois une embolisation de I'artere 
lesee en urgence et d'une hematurie macroscopique, parfois 
abondante avec des caillots, responsable de coliques nephre- 
tiques ou de retention d'urines. 

2. Non-indications de la biopsie renale 

/ La biopsie renale n'est pas indiquee en cas d'insuffisance renale 
chronique avec atrophie renale bilaterale, 

/ Elle n'est pas indispensable en premiere intention lorsqu'il 
existe une forte presomption du diagnostic, et lorsque les indica- 
tions therapeutiques ne dependent pas du resultat. C'est le cas 
au cours: 

■■■■•> du syndrome nephrotique pur et primitif de I'enfant qui est du 
tres habituellement a une nephrose lipoTdique par lesions glo- 
merulaires minimes ; 

■••••> de la glomerulonephrite aigue post-streptococcique de 
I'enfant dans sa forme typique ; 

du diabete ancien traite a I 'insu line lorsqu'il existe une 
retinopathie avancee et en I'absence d'arguments en faveur 
d'une nephropathie non diabetique surajoutee ; 
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3 /Lesions glomerulaires elementaires 

Microscopie optique 
Les lesions glomerulaires minimes : les 
glomerules sont normaux (fig. 1). Seule 
la microscopie electronigue met en evi- 
dence une fusion des pieds des podocy- 
tes gui n'est pas specifigue. Les lesions 
glomerulaires minimes s'accompagnent 
habituellement d'un syndrome nephro- 
tigue pur (fig. 1). 

Lesions de hyalinose seqmentaire et focale 

Elies commencent par des lesions podo- 
cytaires. Les podocytes sont hypertro- 
phigues, se chargent de vacuoles, se 
multiplient et se detachent de la mem- 
brane basale pour flotter dans la chamb- 
re urinaire avant d'etre evacues par les 
tubes (fig. 2a). Le lobule interesse se 
retracte et devient hyalin. La membrane 
basale denudee va ensuite adherer a la 
capsule de Bowman, ce gui realise une 
synechie flocculo-capsulaire. Ces lesions 
n'interessent au debut gue certains, 
d'ou I'epithete « focale », des glomeru- 
les les plus profonds et, dans chague 
glomerule, gu'un lobule d'ou I'epithete 
« segmentaire ». Une biopsie exigue ou 
superf icielle peut manguer les lesions 
en raison de leurs caracteristigues 
memes. Dans de rares cas, la totalite du 
flocculus est interessee ; le flocculus se 


Figure 1 


Glomerule normal 



Pour approfondir... 

retracte alors sur son pole vasculaire 
realisant une « collapsing glomerulopa- 
thy » (fig. 2b) observee principalement 
chez les noirs infectes par le VIH. 
Lorsgu'elles sont primitives, les lesions 
de hyalinose segmentaire et focale se 
manifestent par un syndrome nephro- 
tigue impur (fig. 2a et 2b). 

Lesions de qlomerulonephrites proliferatives 

endocapillaires et membrano-proliferatives 

Le nombre de cellules dans I'espace 
delimite en dehors par la membrane 
basale glomerulaire est augmente. II 
peut s'agir de cellules titulaires ou de 
cellules migrees. 

Les cellules migrees sont essentielle- 
ment des phagocytes : polynucleaires et 
(ou) monocytes macrophages. Certaines 
restent dans les anses capillaires en en 
reduisant la lumiere (fig. 3). D'autres 
peuvent coloniser les aires mesangiales. 
L'exemple caricatural est celui de la glo- 
merulonephrite proliferative endoca- 
pillaire post-streptococcigue gui 
s'accompagne de depots de C3 et parfois 
d'lgG, peu nombreux et irregulierement 
repartis sur le versant externe des 
membranes basales, les humps. 

Les cellules titulaires sont les cellules 
endotheliales et les cellules mesangiales. 
Lorsgue les cellules mesangiales se mul- 
tiplient et sont hypertrophigues, elles 
peuvent envoyer des prolongements 
cytoplasmigues le long de la membrane 
basale glomerulaire gui sont recouverts 
ulterieurement en dedans par une neo- 
membrane basale. La membrane basale 


Figure 2b 


« Collapsing glomerulopathy » : 

le flocculus, recouvert de podocytes 
vacuolises, est retracte sur le pole 
vasculaire 



Figure 2a 


Lesions podocytaires : vacuolisation, 
hypertrophie et hyperplasie ; de nombreux podo- 
cytes, detaches de la membrane basale, flottent 
dans la chambre urinaire 


paraTt alors dedoublee sur les impregna- 
tions argentigues ce gui donne un aspect 
dit en doubles contours (fig. 3) caracte- 
ristigue des glomerulonephrites mem- 
brano- ou parieto-proliferatives gui corn- 
portent des depots granuleux ou enru- 
bannes sous-endotheliaux ou intramem- 
braneux de C3 et inconstamment d'lgG. 

Les glomerulonephrites proliferatives 
endocapillaires et membranoproliferati- 
ves se manifestent habituellement par 
une hypervolemie, une HTA, une hema- 
turie, une proteinurie et eventuellement 
d'une insuffisance renale (fig. 3 et 4). 
Les lesions de qlomerulonephrites 
extramembraneuses sont caracterisees 
par la presence de depots d'lgG et de 
complement regulierement plantes (en 
perles enfilees) sous les podocytes sur 
le versant externe de la membrane 
basale (stade I) avant d'etre progressi- 
vement enchasses (stade II) [fig. 5a et 
5b] dans celle-ci, puis d'etre totalement 
inclus (stade III). Ms sont particuliere- 
ment bien mis en evidence par I'immu- 
nofluorescence et indirectement par les 
colorations argentigues. Les glomerulo- 
nephrites extramembraneuses se mani- 
festent par une proteinurie abondante 


Figure 4 


Glomerulonephrite proliferati- 
ve endocapillaire au cours d'une cryo- 
globulnemie de type II : les anses 
capillaires sont encombrees des mono- 
cytes-macrophages 


Figure 3 


Glomerulonephrite membrano- 
proliferative : aspect en double 
contour des anses capillaires glomeru- 
laires (impregnation argentigue) 
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avec syndrome nephrotique (fig. 5a et 5b). 
Les lesions de necrose glomerulaire et 

de proliferation extracapillaire. 

La lesion elementaire est une necrose 
d'un ou de plusieurs lobules du floccu- 
lus. Lorsque la necrose provoque une 
rupture de la membrane basale, elle 
s'accompagne d'une proliferation cellu- 
laire situee en dehors des capillaires 
dans la chambre urinaire (glomerulone- 
phrite extracapillaire) et faite, entre aut- 
res, de cellules epitheliales de la capsule 
de Bowman qui se transformeront en 
myofibroblastes (fig. 6a). Ces cellules se 
disposent eventuellement en « croissant » 
enserrant le flocculus qui disparaTt ainsi 
progressivement. II s'agit de lesions des- 
tructrices, tres rapidement evolutives, 
et en majeure partie irreversibles en 
I'absence de traitement urgent. Elies 
s'accompagnent d'une proteinurie, d'une 
hematurie abondante parfois macrosco- 
pique, et d'une insuffisance renale d'ag- 
gravation rapide (glomerulonephrites 
rapidement progressives). Dans certaines 
circonstances, la proliferation extraca- 
pillaire semble resulter de la penetration 
de la chambre urinaire par un granulome 


Figure 5a 


Glomerulonephrite extramembra- 
neuse (immunofluorescence). Fixation 
granuleuse en perles enfilees du serum 
anti-chaTnes lourdes le long des mem- 
branes basales 


Figure 5b 


Glomerulonephrite extramembra- 
neuse stade II (impregnation argentique). 

La membrane basale s'insinue entre les 
depots extramembraneux (non colores 
par I'argent) en formant des spicules 




paraglomerulaire (syndrome de 
Wegener) [fig. 6b]. 

Autres lesions glomerulaires 
La glomerulosclerose : le flocculus peut 
etre le siege d'une accumulation anormale 
de matrices extracellulaires normales 
(glomerulosclerose dans le cadre d'une 
nephroangiosclerose par exemple) ou 
anormalement glyquees (glomeruloscle- 
rose diffuse ou nodulaire de la nephro- 
pathie diabetique). 

L'amylose et la maladie des depots de 
chaTnes d'immunoglobulines monoty- 
piques : les aires mesangiales et les 
membranes basales sont infiltrees par 
un depot de diverses proteines, fibrillai- 
res dans l'amylose AA et AL r granuleuses 
dans la maladie des depots de chaTnes 
legeres ou, plus rarement, lourdes, 
d'immunoglobulines monotypiques. 
Immunofluorescence 
La recherche de depots immuns, avec 
des anti-serums anti-Clq et C3, anti- 
chaTnes lourdes et anti-chaTnes legeres 
d'immunoglobulines fluorescents, est 
indispensable, car c'est la confrontation 
des donnees de la microscopie optique 
et de I'immunofluorescence qui permet 
la classification des glomerulopathies. 
Ainsi la GN a depots mesangiaux d'lgA 
primitive, ou maladie de Berger, est defi- 
nie par la presence de depots d'lgA 
seule ou predominate dans le mesan- 
gium, et la glomerulonephrite par anti- 
corps anti-membrane basale glomerulai- 
re par une fluorescence lineaire des 
membranes basales glomerulaires avec 
le serum anti-chaTnes lourdes gamma 
(fig.7) et la presence dans le serum 
d'anticorps anti-membrane basale 



extracapillaire en croissant au cours d'une 
glomerulonephrite par anticorps anti-mem- 
brane basale glomerulaire 


glomerulaire quel que soit I'aspect des 
flocculus en microscopie optique. La 
nephrose lipoidique est caracterisee par 
I'absence de lesions glomerulaires en 
microscopie optique et I'absence de 
depots immuns en immunofluorescence. 
La hyalinose segmentaire et focale pri- 
mitive des glomerules s'accompagne de 
depots d'lgM et de C3 dans les seuls 
glomerules leses, la glomerulonephrite 
extramembraneuse par de fins depots 
granuleux d'lgG regulierement repartis 
en perles enfilees le long des membranes 
basales de tous les glomerules. 

Une fixation du serum anti-fibrinogene 
dans le flocculus indique habituellement 
une necrose et, dans la chambre urinaire, 
une proliferation extracapillaire. 
Microscopie electronique 
Elle n'est utile, en pratique, que pour 
preciser I'organisation particuliere de cer- 
tains depots immuns et mettre en evidence 
certaines anomalies des membranes basa- 
les dans des nephropathies hereditaires. 
Elle est rarement indispensable. 


Figure 6b 


Granulome peri et intraglome- 
rulaire avec necrose du flocculus au 
cours d'un syndrome de Wegener 


Figure 7 


Glomerulonephrite par anticorps 
anti-membrane basale glomerulaire : 

fluorescence lineaire en fumee de ciga- 
rette le long des membranes basales 
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■>de la maladie de Berger, lorsqu'elle se manifeste par une 
hematurie macroscopique avec proteinurie survenant dans 
les 48 premieres heures d'une infection ORL febrile chez un 
sujet jeune et en I'absence d'insuffisance renale et d'HTA ; 

•> au cours de I'amylose lorsque le diagnostic a ete etabli par un 
geste biopsique moins vulnerant. 


DIAGNOSTIC ETIOLOGIQUE 


Les glomerulopathies, selon qu'elles sont une maladie purement 
renale ou la manifestation renale d'une maladie generale touchant 
d'autres organes sont dites primitives ou secondaires. Les princi- 
pales d'entre elles sont presentees ci-dessous schematiquement. 

Glomerulonephrites primitives 

Les principals glomerulopathies primitives sont les suivantes : 

1. Maladie de Berger 

La maladie de Berger, ou glomerulonephrite a depots mesan- 
giaux d'lgA, est la plus frequente des glomerulopathies de I'a- 
dulte. Elle se manifeste typiquement par une proteinurie de fai- 
ble debit et, soit par des episodes d'hematurie macroscopique 
sans caillots, soit par une hematurie microscopique abondante 
sans HTA, ni insuffisance renale. Les episodes d'hematurie 
macroscopique surviennent souvent en meme temps qu'une 
rhino-pharyngite febrile. Le taux de I'lgA serique est eleve dans 


50 % des cas. Une insuffisance renale et une HTA surviennent a 
long terme dans plus de 30 % des cas. Un traitement corticoTde 
et immunosuppresseur prolonge est susceptible d'ameliorer le 
pronostic des formes les plus graves. 

2. Nephrose lipoTdique 

La nephrose lipoTdique par lesions glomerulaires minimes se 
manifeste typiquement par un syndrome nephrotique pur. Tou- 
tefois, une hematurie microscopique est rencontree dans 30 % 
des cas. C'est la cause de 90 % des syndromes nephrotiques de 
I'enfant et la 2 e cause de syndrome nephrotique primitif de 
I'adulte. Elle survient dans la moitie des cas dans un contexte d'a- 
topie. La prednisone a la dose de 1 mg/kg/jour chez I'adulte et de 
1,5 a 2 mg/kg/jour chez I'enfant entraTne une remission com- 
plete dans plus de 80 % des cas. Des rechutes frequentes ou 
une eventuelle corticodependance conduisent a associer a la 
prednisone du cyclophosphamide ou du chlorambucil pendant 2 
ou 3 mois, ou de la ciclosporine. 

3. Hyalinose segmentaire et focale (HSF) 

La hyalinose segmentaire et focale primitive des glomerules 
donne un syndrome nephrotique impur corticoresistant dans 
60 a 80 % des cas. Au stade initial, le syndrome nephrotique 
peut etre pur et la biopsie peut manquer la lesion qui n'interesse 
qu'un faible pourcentage des glomerules profonds. Le diagnos- 
tic n'est parfois pose que sur une 2 e biopsie effectuee devant 
une corticoresistance inattendue. Elle conduit a plus ou moins 


Pour approfondir... 


4 /Les differentes varietes de 
glomerulopathies 


II existe 6 varietes de glomerulopathies 
primitives : 

I la nephrose lipoTdique « par » lesions 
glomerulaires minimes ; I le syndrome 
nephrotique primitif « par » hyalinose 
segmentaire et focale des glomerules ; 

I la glomerulonephrite primitive a 
depots mesangiaux d'lgA ou maladie de 
Berger ; I la glomerulonephrite extramem- 
braneuse ; I la glomerulonephrite mem- 
brano- (ou parieto-) proliferative primiti- 
ve, devenue rare dans les pays nantis ; 

I la glomerulonephrite extracapillaire 
primitive ; mais celle-ci est consideree, 
depuis la decouverte des ANCA, comme 
etant une forme renale predominate de 
la polyangeite microscopique ou micro- 
polyangeite des Anglo-Saxons. 


On peut distinguer 2 groupes de glome- 
rulopathies secondaires I Les glomeru- 
lopathies secondaires aux maladies 
degeneratives : elles sont une manifes- 
tation frequente du diabete, de I'amylo- 
se, de la deposition de chaTnes d'immu- 
noglobulines monotypiques. I Les glo- 
merulonephrites au cours des maladies 
auto-immunes et (ou) inflammatoires et 
(ou) infectieuses : 

• les angeites necrosantes sans depots 
immuns (syndrome de Wegener, syndro- 
me de Churg et Strauss, polyangeite 
microscopique) ; 

• la glomerulonephrite par anticorps 
anti-membrane basale glomerulaire 
(depots lineaires d'lgG) ; 

I les glomerulonephrites a depots 
immuns granuleux survenant au cours 
des infections bacteriennes, avec ou 
sans endocardite, du purpura rhumatoTde, 


du lupus erythemateux aigu dissemine, 
des cryoglobulinemies de types I et II. 
Les autres glomerulopathies, hereditai- 
res, toxiques ou secondaires a une 
affection maligne sont exceptionnelles. 
Par contre, les nephropathies vasculaires 
et interstitielles chroniques, initialement 
non ou peu proteinuriques, se compli- 
quent souvent de lesions glomerulaires 
de hyalinose segmentaire et focale 
lorsque la reduction nephronique est 
importante. La proteinurie peut alors 
etre abondante, mais elle n'entraTne pas 
habituellement de syndrome nephro- 
tique. A I'oppose, les glomerulopathies 
chroniques finissent toujours par 
s'accompagner d'inflammation et de 
sclerose interstitielle, d'anomalies tubu- 
laires et de lesions vasculaires. 
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5 /Les relations entre maladies , 
syndromes et lesions anatomiques 


Elies sont complexes comme I'illustrent 
les exemples suivants : 

I la nephrose lipoTdique est la cause 
principale du syndrome nephrotique pur 
et primitif. Cependant, dans 30 % des 
cas, elle s'accompagne d'une hematurie 
microscopique. La maladie de Hodgkin 
et certains traitements (salazopirine, 
antibiotiques, D-penicillamine,...) peuvent 
provoquer une nephrose lipoTdique 
secondaire ; I un syndrome nephrotique 
pur et apparemment primitif peut reve- 
ler le stade initial d'une hyalinose seg- 
mentaire et focale ou d'une glomerulo- 
nephrite extramembraneuse, plus rare- 
ment d'une amylose glomerulaire ; 


I des lesions de hyalinose segmentaire 
et focale surajoutees peuvent etre obs- 
ervees dans de nombreuses glomerulo- 
pathies ; I la glomerulonephrite a depots 
mesangiaux d'lgA peut revetir plusieurs 
aspects, parfois intriques, a I'examen en 
microscopie optique : hypertrophie mes- 
angiale, hyperplasie mesangiale, glome- 
rulonephrite membrano-proliferative, 
hyalinose segmentaire et focale, necrose 
glomerulaire avec proliferation extraca- 
pillaire ; I les glomerulonephrites mem- 
brano-proliferatives peuvent etre primi- 
tives ou le signe d'une maladie de 
Berger, d'un lupus erythemateux aigu 
dissemine, d'une infection 
bacterienne... ; I les lesions glomerulaires 
sont similaires dans la maladie de 
Berger et le purpura rhumatoide, I une 


glomerulonephrite extramembraneuse 
peut etre primitive, ou secondaire a un 
traitement medicamenteux, une neopla- 
sie, un LED... ; I les glomerulonephrites 
proliferates endocapillaires, les glome- 
rulonephrites membrano-proliferatives 
primitives ou secondaires peuvent se 
compliquer de lesions de necrose 
glomerulaire avec proliferation extra- 
capillaire. On parle alors de glomerulone- 
phrites proliferates endo- et extra- 
capillaires. 

En definitive, le diagnostic d'une glome- 
rulopathie repose sur la confrontation 
des donnees cliniques, biologiques et de 
la biopsie renale, cette derniere etant 
presque toujours indispensable chez 
I'adulte. 


long terme a I'insuffisance renale chronique si la protei- 
nurie persiste. Le traitement de la HSF est caique sur celui de 
la nephrose lipoTdique. 

4. Glomerulonephrite extramembraneuse (GEM) 

La GEM est responsable d'un syndrome nephrotique qui peut 
etre initialement pur. Au-dela de 60 ans, c'est la 1 re cause de syn- 
drome nephrotique primitif ; elle est secondaire a un cancer 
dans 20 % des cas. Elle peut aussi etre provoquee par les sels 
d'or et les medicaments porteurs d'un radical-SH (D-penicilla- 
mine, thiopronine...), ou secondaire a un lupus erythemateux 
dissemine ou une parasitose. Trente pour cent des GEM aboutis- 
sent a une insuffisance renale. II n'y a pas de traitement d'effica- 
cite certaine de la GEM primitive. 

5. Glomerulonephrite aigue post-streptococcique 
(GNA) 

La GNA post-streptococcique est a la frontiere des glomeru- 
lopathies primitives et secondaires. Elle se manifeste par un syn- 
drome nephritique aigu. Elle survient typiquement une a quatre 
semaines apres une angine a streptocoque - les anti-streptolysi- 
nes (ASLO) sont alors elevees - ou un impetigo. Le complement 
est transitoirement abaisse dans 70 % des cas. Mais d'autres 
infections bacteriennes, streptococciques ou non, localisees ou 
generalises, avec ou sans endocardite, se compliquent occa- 
sionnellement de syndromes nephritiques aigus ou subaigus qui 
peuvent les reveler. Elies guerissent avec I'infection dans 
la majorite des cas. Le traitement de la GNA se resume a celui du 
syndrome nephritique aigu (v. supra). 


6. Glomerulonephrites membrano-proliferatives 

Les glomerulonephrites membrano-proliferatives primitives 
sont devenues exceptionnelles dans les pays occidentaux. Elies se 
manifestent par un syndrome de glomerulonephrite chronique. 
Certaines s'accompagnent d'une hypocomplementemie. Le serum 
du patient peut alors contenir une C3 nephritic factor ( C3 Nef). 

7. Toxemie gravidique 

Toute proteinurie superieure a 500 mg/j apparaissant au 
dernier trimestre de la grossesse doit faire rechercher d'urgence 
des signes de toxemie gravidique : HTA, oedemes, hyperurice- 
mie, retard de croissance foetale, anomalies hemodynamiques 
de I'unite foeto-placentaire a I'echo-doppler. 

La toxemie gravidique est liee a des lesions glomerulaires : 
hypertrophie des cellules endotheliales, hypertrophie et parfois 
hyperplasie des cellules mesangiales, depots sous-endotheliaux 
de fibrinogene. Elle regresse immediatement apres I'accouche- 
ment. Le traitement de la toxemie gravidique repose sur le repos 
strict au lit en decubitus lateral gauche, le regime normalement 
sale, le controle prudent de I'HTA (risque d'aggravation de I'hypo- 
perfusion foeto-placentaire) par de I'a-methyldopa et (ou) de la 
nicardipine et surtout la cesarienne des que la maturite foetale est 
suffisante. La toxemie gravidique peut conduire a I'eclampsie, a 
la mort in utero du foetus et s'accompagner d'un HELLP syndrome. 

Glomerulonephrites secondaires 

Les glomerulopathies secondaires compliquent certaines 
maladies degeneratives ou inflammatoires. La recherche regu- 
liere d'une proteinurie et d'une hematurie microscopique est 
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le minimum absolument obligatoire lorsqu'on en suspecte I'exis- 
tence et au cours de leur evolution. 

1. Maladies degeneratives 

Les principals maladies degeneratives responsables de glo- 
merulonephrites sont le diabete et I'amylose. 

/ La nephropathie diabetique se manifeste initialement par une 
micro-albuminurie (30 a 300 mg/j) souvent reversible par un 
controle metabolique strict, le maintien de la pression arterielle 
dans les valeurs basses de la normale, et I'administration d'lEC 
ou d'ARA II. El le survient apres plus de 10 ans devolution d'un 
diabete avec complications degeneratives multiples. Elle s'ac- 
compagne presque toujours d'une retinopathie dans le diabete 
de type 1 qui manque souvent dans le diabete de type 2. Elle 
entraTne ensuite une proteinurie, parfois nephrotique, typique- 
ment sans hematurie, une HTA et une insuffisance renale. Son 
evolution est sensiblement ralentie par les mesures therapeu- 
tiques indiquees ci-dessus qui ont d'autant plus de chance d'etre 
efficaces qu'elles sont mises en oeuvre precocement. 

/ L'amylose se manifeste par un syndrome nephrotique grave 
sans hematurie, avec insuffisance renale rapidement evolutive. 

L'amylose AL est secondaire a un myelome dans 30 % des 
cas, une gammapathie monotypique de signification indetermi- 
needans lesautres. 

/ La maladie des depots de chaines legeres d'immunoglobulines se 

rencontre dans les memes circonstances que l'amylose AL dont elle 
partage de nombreuses manifestations cliniques et le traitement. 


POINTS FORTS 


Les syndromes glomerulaires traduisent des maladies 
renales qui exposent, a I'exception principale de 
la nephrose lipoYdique par lesions glomerulaires minimes r 
a un risque majeur d'insuffisance renale chronique 
a plus ou moins long terme, dont I'apparition peut etre 
prevenue ou retardee par des traitements appropries. 

Le depistaqe d'une atteinte glomerulaire repose sur 
I'examen systematique des urines par une bandelette 
reactive devant des oedemes quelle que soit la cause 
apparente r une hypertension arterielle, une insuffisance 
renale ou une maladie generate qu'elle peut reveler 
ou compliquer. Le diagnostic precis necessite 
habituellement une biopsie renale. 

Le syndrome nephrotique comporte un risque eleve 
de thromboses veineuses, mais aussi arterielles et 
d'embolie pulmonaire. 

Le syndrome de glomerulonephrite rapidement 
progressive indique des lesions de necrose glomerulaire 
et une proliferation extracapillaire. C'est une grande 
urqence therapeutique. 

La maladie de Berger, le syndrome nephritique aiqu et le 
syndrome de glomerulonephrite rapidement progressive 
font partie des causes d'hematurie macroscopique sans caillot. 


2. Maladies inflammatoires 

/ Les infections bacteriennes se compliquent de syndromes 
nephritiques aigus ou subaigus, et de glomerulonephrites rapi- 
dement progressives (v. supra) qui peuvent etre revelatrices. 

/ Le purpura rhumatoTde comporte une glomerulonephrite a 
depots mesangiaux d'lgA. II touche preferentiellement les 
enfants de 5 a 15 ans et les personnes agees. Les signes renaux 
sont associes a un purpura, des douleurs abdominales et des 
arthralgies evoluant par poussees spontanement resolutives. 
Mais les formes graves peuvent aboutir a une insuffisance 
renale irreversible. 

/ Les cryoglobulinemies de type II et exceptionnellement de type I, 
peuvent provoquer des glomerulonephrites proliferatives endo- 
capillaires avec depot des composants de la cryoglobuline et 
hypocomplementemie. Les signes renaux sont associes a du 
purpura, des arthralgies, et parfois une neuropathie periphe- 
rique. L'hepatite C est la principale cause des cryoglobulines de 
type II ; mais elle peut aussi etre responsable de glomerulopa- 
thies en I'absence de cryoglobulinemie. 

/ L'atteinte renale est un element determinant du pronostic du LED. 
Elle fait I'objet d'une classification elaboree par ('Organisation 
mondiale de la sante (OMS). Les glomerulonephrites de classes 
III et IV exigent un traitement corticoTde et immunosuppresseur 
prolonge et urgent. 

/ Les atteintes renales des angeites necrosantes pauci-immunes, 

syndrome de Wegener, polyangeite microscopique et syndrome 
de Churg et Strauss, se manifestent par un syndrome de glome- 
rulonephrite rapidement progressive. Le diagnostic nosologique 
precis repose sur I'anamnese, I'examen clinique detail le cher- 
chant des anomalies ORL, pulmonaires, cutanees, neurologiques, 
la biopsie renale, une hypereosinophilie dans le syndrome de 
Churg et Strauss, et la decouverte dans le serum d'anticorps anti- 
cytoplasme des polynucleaires neutrophiles (ANCA) de type 
c-ANCA et de specificite antiproteinase 3 au cours du syndrome 
de Wegener, de type p-ANCA et de specificite anti-myeloperoxy- 
dase (MPO) dans les autres cas. Un traitement corticoTde a forte 
dose et par cyclophosphamide doit etre debute sans delai. 

/ Les glomerulonephrites par anticorps anti-membrane basale 
glomerulaire (MBG) se manifestent egalement par un syndrome 
de glomerulonephrite rapidement progressive. Leur association 
a une atteinte pulmonaire avec hemoptysies constitue le syn- 
drome de Goodpasture. Le diagnostic est porte sur la biopsie 
renale qui montre une glomerulonephrite extracapillaire pure 
avec des depots lineaires du serum anti-IgG le long des membra- 
nes basales glomerulaires et la presence dans le serum d'anti- 
corps anti-membrane basale glomerulaire. Leur traitement 
urgent comporte des echanges plasmatiques, des corticoTdes a 
forte dose etdu cyclophosphamide. ■ 

(v. MINI TEST DE LECTURE, p. 450) 
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